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Jeannine Baumann, Judith Beier, Irmhild Preisinger, Julia Siegmüller 
 
Syndromspezifische Anpassungen an die Therapie der  
Wortfindungsstörung bei Kindern und Jugendlichen  
mit Williams-Beuren-Syndrom. 
 
 
1 Hintergrund 
 
Das Williams-Beuren-Syndrom (WBS) gehört zu den seltenen genetischen Syndromen 
und zeigt sich in seiner Ausprägung auf medizinischer, psychologischer, neuropsycho-
logischer und neuroanatomischer Ebene (Bellugi, Lichtenberger, Mills, Galaburda, & 
Korenberg, 1999). Es wurde erstmals 1961 & 1962 von zwei Ärzten (Beuren, Apitz, & 
Harmjanz, 1962; Williams, Barratt-Boyes, & Lowe, 1961) unabhängig voneinander als 
supravalvuläre Aortenstenose (Herzfehler) mit mentaler Retardierung und einem be-
sonderen Elfen-ähnlichen Gesicht beschrieben. In der internationalen Literatur wird 
das Syndrom auch als Williams Syndrome oder auch Elfin-Face-Syndrome dargestellt. 
1993 konnte man diesem Syndrom eine genetische Ursache zuordnen, welches sich 
durch ein Stückverlust im Bereich 7q11.235  anhand von Gentests (FISH-Test) nach-
weisen lässt (Ewart, Morris, Atkonson, Jin, Sternes, Spallone, Stock, Leppert, & Kea-
ting, 1993).  
Auf der physiologischen Ebene zeigt das WBS neben den typischen Gesichtsmerkma-
len und den kardiovaskulären Beeinträchtigungen eine infantile Hyperkalzämie, wel-
che sich vor allem anhand von frühkindlichen Ernährungs- und Verdauungsproblemen 
zeigt. Eine allgemeine Wachstumsstörung kann schon vor der Geburt festgestellt wer-
den. In der Pubertät folgt in der Regel ein später Wachstumsschub. Zudem wird eine 
allgemeine Hypotonie bei Betroffenen mit WBS beobachtet (Siegmüller & Bartke, 
2004). Eine charakteristische Eigenschaft bei Betroffenen des WBS ist die Geräusch- 
und Lärmempfindlichkeit (Hyperakusis), welche viele Eltern bestätigen (Siegmüller & 
van Minnen, 2009).  
Der Gesamt-IQ liegt zwischen 40 und 90, während die nonverbalen Fähigkeiten bei 
Personen mit WBS meist deutlich stärker eingeschränkt sind, als die verbalen Fähig-
keiten (Bellugi, Wang, & Jernigan, 1994). Dies führt häufig zu einer Überschätzung 
bzw. Überforderung der einzelnen Leistungen. Besonders gut sind ihre Fähigkeiten im 
Bereich der Sprachverarbeitung, während die Ebene der viso- motorischen Verarbei-
tung deutlich eingeschränkt ist.  
 
In der frühen Sprachentwicklung sind Kinder mit WBS zunächst langsam, in älteren 
Quellen werden sie mit Down-Syndrom-Kindern verglichen (Volterra, Capirci, Caselli, 
& Vicari, 2004; Wang & Bellugi, 1993). Vor allem die Wortschatzentwicklung ist ver-
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zögert (Mervis & Robinson, 2000) und scheint in syndromspezifischen Entwicklungs-
varianten stattzufinden (Mervis & Bertrand, 1997), in denen sich markante Entwick-
lungsschritte im Lexikonerwerb zeigen (Wortschatzspurt), obwohl bestimmt Vorläu-
ferfähigkeiten fehlen. Die Grammatikentwicklung beginnt ebenfalls verspätet, zeigt 
sich dann aber in einem so gut wie normalen Entwicklungstempo und lieg konstant 
auf dem Niveau des nichtsprachlichen, kognitiven Entwicklungsalters (Capirci, Sabba-
dini, & Volterra, 1996; Mervis, 2003) 
 
In der Pubertät bilden WBS-Kinder das syndromspezifische Profil aus (Karmiloff-
Smith, Ansari, Campbell, Scerif, & Thomas, 2006) und zeigen nun häufig Wortfin-
dungsstörungen (Temple, Almazan, & Sherwood, 2002). Auch die Wortfindungsstö-
rung scheint eine syndromspezifische Form anzunehmen, so wird der Abruf als schnell 
und grob beschrieben (Temple, et al., 2002) und nicht – wie für Kinder mit Sprachent-
wicklungsstörungen – vor allem als langsam (German, 1984). 
 
Im vorliegenden Beitrag wird eine Therapie der Wortfindung bei WBS-Kindern er-
probt. Aktuell gibt es in Deutschland zwei Ansätze für die Therapie der Wortfindungs-
störung. Neben der Elaborationstherapie nach Glück steht der Patholinguistische An-
satz nach Siegmüller & Kauschke (Siegmüller & Kauschke, 2006) zur Verfügung. Dieser 
wurde bereits hinsichtlich der Therapieeffektivität positiv evaluiert (Siegmüller, 
2008)und für den Einsatz bei Kindern ab einem Alter von  fünf Jahren systematisiert 
(Beier, 2012; Beier & Siegmüller, 2010, 2013). Im hier beschriebenen Projekt soll die 
Systematisierung für einen umschriebenen Phänotyp erprobt werden. 
 
2 Ziel der Studie 
 
Das Ziel der Studie bestand darin, die Anwendbarkeit und Wirksamkeit einer sprach-
therapeutischen Intervention von Wortfindungsstörungen bei Kindern und Jugendli-
chen mit Williams-Beuren-Syndrom ab einem Alter von neun Jahren zu untersuchen. 
 
3 Methodik 
 
3.1 Probanden 
An der Studie nahmen insgesamt 11 (vier Jungen und sechs Mädchen) Probanden mit 
WBS teil. Die Gruppe weist eine Altersspanne von 9 bis 19 Jahren auf. Das Durch-
schnittsalter liegt bei 13;5 Jahren. Die Probanden wurden mit Hilfe des Bundesver-
bandes Williams-Beuren-Syndrom e.V. akquiriert. Bei allen WBS – Probanden wurde 
im Vorfeld der Therapie die Wortfindungsstörung durch eine Mitarbeiterin des 
LIN.FOR anhand einer ausführlichen Diagnostik festgestellt und die Behandlungswür-
digkeit durch einen Arzt bestätigt. In der Diagnostik wurden die diagnostischen Fak-
toren der Wortfindungsstörung (Benennkonsistenz, Benenngenauigkeit und Benenn-
tempo) untersucht (Siegmüller, 2005). Dafür wurde als standardisiertes Instrument 
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der WWT (Glück, 2007) durchgeführt, qualitativ wurden das Schnellbenennen und die 
Phonologischen Bewusstheit erhoben. Alle Probanden wiesen im WWT ein auffälliges 
Ergebnis auf (MW=11,28) Eine Einschätzung des IQ lag bei den Probanden vor.  
 
3.2 Durchführung 
Vor Beginn der Therapie wurden die teilnehmenden Therapeuten von einer Mitarbei-
terin des LIN.FOR in das Projekt eingewiesen. Sie erhielten für die Durchführung aus-
führliche Handlungsmanuale und kontrolliertes Material. Nach jeder absolvierten 
Therapiestunde wurden sie durch die Projektmitarbeiterin telefonisch oder schriftlich 
betreut. Im Rahmen  dieser Supervision konnten Fragen und Probleme geklärt wer-
den. Der Therapieverlauf und methodisches Vorgehen wurden reflektiert und not-
wendige methodische Anpassungen, hinsichtlich der weiteren Vorgehensweise konn-
ten vorgenommen werden. Jede Anpassung und methodische Veränderung wurde 
von den Therapeuten genau dokumentiert. Der Behandlungszeitraum wurde auf 10 
Stunden begrenzt, um eine Vergleichbarkeit innerhalb der Gruppe zu erhalten und 
eine Absicherung auf ethischer Ebene zu haben, falls die Therapie bei Kindern mit 
WBS nicht zum Erfolg führen würde. 
In der folgenden Graphik (siehe Abbildung 1) ist der Ablauf der Studie dargestellt. 
 
 
Abb. 1: schematische Darstellung des Ablaufs der Supervisionsstudie 
 
Nach 10 Stunden erfolgte ein Post-Test mit einer gekürzten Testbatterie, anhand de-
rer die diagnostischen Faktoren der Wortfindungsstörung erneut beurteilen zu kön-
nen.  
 
4 Ergebnisse & Diskussion 
 
Während der Therapiephase ist ein Dropout zu verzeichnen, sodass sich die Ergeb-
nisse auf N= 10 belaufen.  
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Alle Probanden wurden im Anschluss an die Diagnostik von externen Therapeuten 
zunächst nach dem Vorgehen von Beier (2012) behandelt. Bereits nach kurzer Thera-
piedauer konnten die methodischen Kriterien zur syndromspezifischen Anpassung 
angewendet werden. Für die vorliegende Betrachtung wurden alle methodischen Ab-
stimmungen aus den Dokumentationen der Therapeuten identifiziert und anhand von 
Kategorien gruppiert (siehe Tabelle 1).   
 
Tab. 1: Übersicht methodischer Anpassungen innerhalb der WBS – Gruppe 
Ziele Methoden 
Herstellung/ Aufrechterhaltung 
der Konzentration 
- Settingwechsel 
- Reduzieren der Items pro Aufgabe 
- Reduzierung der Anzahl der Übungen/ Sit-
zung 
 
Sicherung des Aufgabenver-
ständnisses 
- Aufgabenstellung variabel erklären 
- Wiederholung Aufgabenstellung 
verminderte Reaktionszeit be-
rücksichtigen 
- Tempo innerhalb der Übung reduzieren 
Unterstützung der Gedächtnis-
leistung 
- visuelle Unterstützung 
 
Die methodischen Anpassungen resultieren vor allem aus der geringen Konzentrati-
onsspanne der Probanden. Ziel dieser Anpassungen ist es, das (eingeschränkte) Ver-
ständnis vor allem für metasprachliche Anforderungen zu sichern. Zudem können 
durch die Auswahl verschiedener Methoden Ermüdungserscheinungen und Überrei-
zung vorgebeugt werden. Die Anwendung der verschiedenen Methoden in Bezug auf 
Vielfalt und Häufigkeit ist von den Kognitionsleistungen der einzelnen Probanden ab-
hängig.  
Folgend werden die Teilnehmer in kognitiv starke und kognitiv schwache Probanden 
eingeteilt. Die Einschätzung wurde anhand verschiedener Kriterien (IQ, Konzentrati-
onsfähigkeit u.a.) im Rahmen der Eingangsdiagnostik durch die Projektmitarbeiterin 
vorgenommen. Somit konnten in der Gruppe fünf kognitiv starke  und fünf kognitiv 
schwache Probanden eingeteilt werden.  
In der Auswertung  zeigt sich, dass die kognitiv schwachen Probanden deutlich mehr 
und differenziertere Methoden in Anspruch nahmen, als die kognitiv starken Proban-
den.  
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Abb. 2: Methodische Anpassungen bei kognitiv starken und kognitiv schwachen WBS Probanden 
 
Auch in der Durchführung der Übungsbereichen zeigen sich Unterschiede. Während 
im Bereich Kurzzeitgedächtnis primär die kognitiv schwachen Probanden Schwierig-
keiten mit der Umsetzung der Aufgabenstellung hatten, zeigte sich z.B. im Übungsbe-
reich zur phonologischen Bewusstheit ein relativ einheitliches Bild zwischen den kog-
nitiv starken und schwachen Probanden. Besonders hier zeigen sich die Grenzen in 
den Anforderungen (z.B. Reimerkennung). In diesem Bereich forderten häufig alle 
Probanden eine Vielfalt der methodischen Umsetzung der Aufgabenstellung.  
 
Nichtsdestotrotz ist der Therapieeffekt für die Gruppe signifikant bezüglich der Be-
nenngenauigkeit im ersten Durchlauf des WWT´s (MW im Posttest: 14,0; Vergleich T-
Test: t= -2,802; p= ,019), so dass auch die kognitiv schwachen Probanden sicher von 
der Therapie profitierten. 
 
Insgesamt zeigt sich, dass die Notwendigkeit  zur methodischen Anpassungen mit der 
Stärke der kognitiven Beeinträchtigung steigt. Dieses zunächst vielleicht trivial er-
scheinende wird jedoch von zwei wichtigen weiteren Erkenntnissen begleitet:  
geschieht eine solche Anpassung systematisch und phänotyp-basiert, so muss der Er-
folg der Therapie nicht leiden, die betroffenen Kinder profitieren genauso von der 
Behandlung wie kognitiv stärkere Kinder 
das Therapietempo steigt durch eine systematische Anpassung nicht. Nur wenn diese 
ausbleibt, ist das kognitive schwache Kind so benachteiligt, dass eine längere Therapie 
notwendig ist, die das Kind auf der Motiviations- und Toleranzebene ebenfalls mehr 
fordert als das kognitiv starke Kind. 
 
Mithilfe von gezielten methodischen Anpassungen im Verlauf der Therapie, können 
sich also Erfolge bei Probanden mit umschriebenen Phänotypen generieren lassen. 
Dies verlangt ein spezifisches Wissen über die Stärken und Schwächen eines Syn-
droms auf Seiten der Therapeuten und eine gezielte theoriegeleitete, sprachspezifi-
sche Diagnostik, die die syndromspezifischen Eigenarten evaluiert. Ist dies gegeben, 
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so kann ein Kind mit einem genetischen Syndrom genauso erfolgreich behandelt wer-
den wie ein Kind mit Sprachentwicklungsstörung. Damit steht diese Studie für die Ver-
knüpfung der Grundlagenforschung im genetischen, psychologischen und medizini-
schen Bereich mit der Sprachtherapieforschung, um die Kluft für die betroffenen Kin-
der so klein wie möglich zu machen. 
 
Zusammenfassung 
In einer Supervisionsstudie am Logopädischen Institut für Forschung (LIN.FOR) in 
Rostock wurde über einen Zeitraum von 14 Monaten eine Gruppe von Kindern und 
Jugendlichen mit Williams-Beuren- Syndrom (WBS) und Wortfindungsstörungen the-
rapiert.  
Bei Menschen mit WBS werden Wortfindungsstörungen (WFS) ab einem Alter zwi-
schen neun und elf Jahren beobachtet (Rossen et al., 1996).  Das WBS fällt vor allem 
durch sein ungewöhnliches kognitives Profil auf. Nonverbale Fähigkeiten sind bei Be-
troffenen mit WBS meist schwerer betroffen, als die verbale Kognition (Bellugi et al., 
1994). Insgesamt nahmen 10 Probanden aus ganz Deutschland an der Therapiestudie 
teil. Diese wurden im Anschluss an eine theoriegeleitete und sprachspezifische Diag-
nostik in Anlehnung an das Vorgehen von Beier (2012) in ihrer auffälligen Wortfin-
dung behandelt. Durch stetige Supervision und enger Zusammenarbeit mit den Thera-
peuten konnten Fragen geklärt und erforderliche Anpassungen vorgenommen wer-
den.  
Die Ergebnisse weisen darauf hin, dass vor allem methodische Anpassungen vorge-
nommen werden mussten. Dabei korreliert die Stärke der kognitiven Beeinträchti-
gung im Rahmen des Syndroms mit der Anzahl und Differenziertheit der nötigen me-
thodischen Abstimmungen. Nach erfolgter Anpassung zeigte sich ein Tempo im er-
folgreichen Durchlaufen der Therapie, welches mit sSES Probanden vergleichbar ist.  
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